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általános állapotban volt betegünk. Cikkünk áttekinti ennek a ritka betegségnek a típusait és kezelési módjait, 




between the two half of the body may survive to adulthood. However long, symptom free survival is still unique. 
This case report describes a case of an incidentally recognized aortic arch interruption in a seemingly healthy 
39 years old male. Our patient was presented with presyncope, high blood pressure, chest pain, and headache. 
A rare multiplex congenital anomaly was found: type A aortic arch interruption accompanied by bicuspid aortic 
valve with a severe stenosis, and morphologic signs of hypertrophic obstructive cardiomyopathy (HOCM) and 
intracerebral aneurysms. The patient was successfully stabilised medically, and surgical repair was carried out. 
The aortic interruption was bridged, the intracerebral aneurysms were clipped. Our patient had an uneventful 
postoperative recovery with good functional result. Our report presents description, types and treatment options 
for interrupted aortic arch. It also describes the necessary considerations and steps of his staged reconstructive 
surgery, and events of his follow up.






Az aortaív-interrupció egy igen ritka kongenitális vitium, 
ami az aorta lumenének teljes elzáródását, folytonos-
ViJiQDNPHJV]DNDGiViW MHOHQWL1pKiQ\V]HU]ĘH]WD
betegséget a coarctatio extrém súlyos formájának tart-
ja (1). A betegség ritkaságát jelzi, hogy 3 millió élve szü-
letésre jut 1 eset, illetve a kongenitális szívhibák között 
is mindössze 1% a gyakorisága (2). A betegség sebé-
V]L UHNRQVWUXNFLyQpONODV]OHWpVWN|YHWĘHOVĘKpWHQ
szinte mindig halálos, hiszen az alsó testfél keringése 
DGXFWXVDUWHULRVXV]iUyGiViWN|YHWĘHQQHPEL]WRVtWRWW
.LYpWHOHV HVHWEHQ KD PiU V]OHWpVNRU HUĘV NLWHUMHGW
kollaterálisok vannak jelen, az érintett újszülöttek túlél-
KHWQHN.HYHVHEEPLQW IHOQĘWWNRUEDQIHOLVPHUW
eset szerepel a szakirodalomban. A rendellenesség 
típusát a „rés” helye alapján csoportosítjuk (Celori és 
3DWWRQ szerint) (3). Az A-típusban az elzáródás a bal a. 
subclaviatól distalisan van, a B-típusban a bal a. carotis 
és a bal a. subclavia között, a C-típusban pedig az a. 
innominata és a bal a. carotis között található (3). Ösz-
V]HVVpJpEHQD%WtSXVPtJDIHOQĘWWNRULHVHWHNN|]|WW
az A-típus a leggyakoribb.
Esetismertetés
 IHEUXiUEDQ HJ\ UHQGV]HUHVHQ VSRUWROy ¿]LNDL
PXQNiW YpJ]Ę ¿DWDO IpU¿ EHWHJHW pV]OHOWQN IDYiJiV
N|]EHQ MHOHQWNH]ĘPHOONDVL IiMGDORP IHMIiMiV pV SUH
V\QFRSpQDNPHJIHOHOĘWQHWHNPLDWW.RQYXO]LyUDLOOHW-
ve ritmuszavarra utaló anamnesztikus adat nem volt.
$NyUHOĘ]PpQ\pEHQNRPRO\DEEEHWHJVpJHWQHPWDOiO-
WXQN.pVĘEEFpO]RWWNLNpUGH]pVVRUiQGHUOWNLKRJ\
gyerekkorában szívzörejt észleltek, továbbá kamaszko-
UD yWD LGĘQNpQWPDJDVDEE YpUQ\RPiV pUWpNHNHWPpU-
tek, és huszonéves korában, egy alkalommal, extrém 
¿]LNDL WHUKHOpV KDWiViUD V\QFRSH IRUGXOW HOĘ QiOD $]
pV]OHOpVpWPHJHOĘ]ĘKyQDSEDQW|EEDONDORPPDOYpU-
zett az orra. A fentiek kapcsán kivizsgálva (javaslat el-
lenére) nem volt, gyógyszert nem szedett. A családjá-
EDQV]tYEHWHJVpJWXGRPiVDV]HULQWQHPIRUGXOWHOĘ
Fizikális eltérésként az aorta felett hallható hangos 
szisztolés zörejt, és enyhe tölcsérmellkast észleltünk. 
Vitális paraméterei közül egyedül a vérnyomás volt ki-
ugró, 210/130 Hgmm-t mértek a helyszínen, amely ké-
VĘEE FV|NNHQW D]RQEDQ PLQGYpJLJ QRUPiOWDUWRPiQ\
fölött maradt.
Laboratóriumi vizsgálataiban enyhén emelkedett tro-
ponin-T-szint és alacsony trombocitaszám (50G/l) volt 
látható.
Páciensünk EKG-ján normofrekvens sinusritmus volt lát-
ható; nem volt jele ingerületképzési, vagy átvezetési za-
YDUQDNEDONDPUDKLSHUWUy¿D(.*MHOHLPHOOHWW92-3-ban 
QS-komplexum látszott iEUD, a 24 órás Holter-vizs-
JiODWWDOV]LJQL¿NiQVULWPXV]DYDUWQHPGHWHNWiOWXQN
$] HFKRNDUGLRJUi¿D HJ\V]HUUH V~O\RV +2&0QHN pV
V]LJQL¿NiQVDRUWDVWHQRVLVQDNPHJIHOHOĘMHOOHJ]HWHVVp-
geket mutatott. Jó globális szisztolés balkamra-funkció 
mellett csökkent relaxációs mintájú diasztolés diszfunk-
FLyYROW LJD]ROKDWy6~O\RVG|QWĘHQDVHSWXPRWpULQWĘ
KLSHUWUy¿D,96PPiEUDPHOOHWWMHOHQWĘVGLQD-
mikus bal kamrai kifolyótraktus nyomásgrádiens volt 
PpUKHWĘ+JPPQ\XJDORPEDQDPHO\+JPPUH
HPHONHGHWW9DOVDOYDPDQĘYHUUHiEUD.
SAM-jelenség látszott, amely közepes fokú mitralis re-
gurgitációt eredményezett. Mindezek mellett a bicuspi-
GiOLVPHV]HVDRUWDELOOHQW\ĦIHOHWW+JPPHVFV~FV
pV+JPPHViWODJJUiGLHQVYROWPpUKHWĘiEUD.
Az elhúzódó, minor analgetikumra nem javuló fejfá-
jás miatt 4 nappal a rosszullét után koponya CT, majd 
1. ÁBRA. EKG, balkamra-hipertrófia jelei, V2-3-ban QS-komp-
lexum
2. ÁBRA. A csúcsi 4 üregű metszeten súlyos fokú balkam-
ra-hipertrófia





(a bal a. cerebri medián 7×4 mm és a bal a. communi-
FDQVDQWHULRURQîPPpVDIHOWHKHWĘOHJHEEĘOV]iU-
mazó, subarachnoidalis vérzést igazolt $pV%iEUD.
A páciens ellátása
Belgyógyászati állapotrendezés után aneszteziológus, 
idegsebész, kardiológus és szívsebész bevonásá-
val multidiszciplináris konzílium történt. Az alábbi terv 
V]OHWHWWHOĘEED]DQHXUL]PiNNDWpWHUHVHOOiWiVDH]W
N|YHWĘHQD]DRUWDELOOHQW\ĦFVHUpMHpVVHSWDOLVP\HFWR-
PLD MDYDVROW $] HOVĘ EHDYDWNR]iV VRUiQ D] DQHXUL]-
PD]iUiVDFpOMiEyOD]DIHPRUDOLVIHOĘOIHOYH]HWHWWND-
téterrel az aortaív folytonosságának hiányát (A-típusú 
aortaív-interrupciót), és a kiterjedt kollaterális hálózatot 
pV]OHOWpND]DOVypVIHOVĘWHVWIpON|]|WW$]REVWUXNFLy
PLDWWDEHDYDWNR]iVWQHPYROWNLYLWHOH]KHWĘiEUD.
Az aorta folytonossághiánya miatt a beavatkozások 
WHUYHPHJYiOWR]RWWHOĘV]|UHJ\KyQDSSDODVXEDUDFK-
noideális vérzés után laterális thoracotomiából az aor-
taív-interrupciót 20 mm-es egyenes grafttal áthidalták 
(ehhez csak a szokásos heparindózis felére volt szük-
ség, így az ismételt SAH kockázata vállalható volt) (7. 
iEUD
4. ÁBRA. Az aortabillentyű felett jelentős grádiens mérhető
5. ÁBRA A. B. A koponya CT-angiográfia, az agyalapi aneurizmák helyzetével (nyilak)
6. ÁBRA. DSA-felvételek. Az aortaív és az aorta descendens thoracalis szakasza között nincs kommunikáció, fejlett kollaterális 




Majd, újabb egy hónap múltán, supraciliaris feltárásból 
az agyi aneurizmákat leklippelték iEUD.
A tervezett harmadik beavatkozás a fentiek gyógyulása 
XWiQD]DRUWDELOOHQW\ĦFVHUHpVV]NVpJHVHWpQVHS-
WDOLVP\HFWRPLDOHWWYROQD$NNRUWRYiEELPĦWpWEHQHP
egyezett bele betegünk, és a rendszeres kontrollra sem 
járt. 5 év alatt egyetlen egyszer észleltük, 2015-ben, 
akkor panaszmentes volt.
2017 áprilisában betegünk friss neurológiai tünetek 
(enyhe jobb oldali hemiparesis, motoros fáziszavar) 
miatt került újra látókörünkbe. Az elkészült koponya 
CT iszkémiás léziót mutatott, a vérzést kizárta. A 
NRQWUROO HFKRNDUGLRJUi¿iQ WRYiEEUD LV My EDO NDPUDL
szisztolés funkció volt látható, kifejezett septalis túl-
V~O\~KLSHUWUy¿iYDO,96PPD6$0MHOHQVpJpV
az intraventricularis nyomásgrádiens viszont javult (14 
+JPP Q\XJDORPEDQ  +JPP 9DOVDOYDPDQĘYHU
N|]EHQ$]DRUWDELOOHQW\ĦH[WUpPHQPHV]HVQHNPX-
tatkozott, felette 66 Hgmm csúcs és 42 Hgmm átlag-
JUiGLHQVYROWPpUKHWĘFP2HVELOOHQW\ĦIHOV]tQQHO$]
DRUWDDVFHQGHQV OHJQDJ\REEiWPpUĘMHPPYROWD
ELOOHQW\Ħ IHOHWW D] DRUWD tYPD[LPXP PPHV D]
aorta descendens és a graft tágassága pedig 20 mm 
YROWDPHOONDV&7DQJLRJUi¿DDODSMiQWHKiWDNRUiEEL
PĦWpWLWHUOHWHQUHFRDUFWDWLRQHPM|WWOpWUH(]HQIHOO




myectomiát viszont nem tartottak indokoltnak.
Megbeszélés
$]DRUWDtYLQWHUUXSFLyMiWHOVĘNpQWSteidele írta le 1778-
EDQ$IHMOĘGpVLUHQGHOOHQHVVpJHWD]DRUWDtYOXPH-
nének elzáródása jellemzi, amely a coarctatio aortae 
H[WUpPV~O\RVIRUPiMiQDNLVWHNLQWKHWĘ$]DRUWDIXQN-
cionálisan és anatómiailag is teljesen két részre válik. A 
rendellenesség rendkívül ritka, 3 millió élve születésre 
MXWHVHWHOĘIRUGXOiVDFVDNDNRQJHQLWiOLVYLWLXPRN
között (2). Mivel az alsó testfél keringése a ductus ar-
WHULRVXV]iUyGiViWN|YHWĘHQPHJV]ĦQLNNRUDLVHEpV]L
rekonstrukció nélkül szinte kivétel nélkül letális (5, 6). 
Azon kivételesen ritka esetekben, mikor már születés-
kor kiterjedt kollaterálisok vannak jelen a két testfél kö-
]|WWD]pULQWHWW~MV]O|WWHNPĦWpWQpONO LVW~OpOKHWQHN
ėN W|EEQ\LUHPpJDNDPDV]NRUHOĘWW WQHWHNHWPXWDW-
QDN D] KRJ\ IHOQĘWWNRUXNLJ WQHWPHQWHVHQ OHJ\HQHN
NLYpWHOHV(PLDWW QpKiQ\ V]HU]ĘEHQ IHOPHUOW KRJ\D
IHOQĘWWHNEHQ OiWRWW DRUWDtYLQWHUUXSFLy NLDODNXOiViQDN
mechanizmusa más: a korábbi coarctatio fokozatos 
EHV]ĦNOpVpYHOPDMGHO]iUyGiViYDO M|Q OpWUHpVPLUH
sor kerül a diagnózisra már csak a végállapotot látjuk. 
A szakirodalom jelenleg mindössze kb. 50 esetet tart 
V]iPRQDKROFVDNIHOQĘWWNRUEDQV]OHWHWWGLDJQy]LV
Tünetei
Lényegében megegyeznek a coarctatio aortae tünete-
ivel. Mivel nincs sönt, nem cianotikus vitium; karakte-
ULV]WLNXVDIHOVĘWHVWIpOHQHPHONHGHWWPtJD]DOVyWHVW-
IpOHQ UHODWtYH FV|NNHQW YpUQ\RPiV $ IHOVĘ WHVWIpOEHQ
J\DNRULDNDKLSHUWHQ]LyV]|YĘGPpQ\HLIHOJ\RUVXOWDWH-
roszklerózis, annak minden következményével – szív-
infarktus, stroke, subarachnoidalis vérzés, aortadisz-
V]HNFLyJ\DNUDQIRUGXOHOĘ$]DOVyWHVWIHOHWNL]iUyODJD
kollaterálisok látják el; így az rendszerint alulfejlett, és a 
hipoperfúzió tünetei jelentkeznek rajta.
A kezdeti tünetek: magas vérnyomás (70%), amely leg-




adjuk meg, amely az elzáródás helye szerint kategori-
7. ÁBRA. Az aortainterrupció áthidalásának műtéti képe
8. ÁBRA. Az agyalapi aneurysmák idegsebészeti ellátása
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zál (3). Az „A” típusnál az elzáródás a bal a. subclavi-
ától distalisan van. Ez teszi ki az összes eset 43%-át, 
IHOQĘWWNRUEDQD]RQEDQH]DWtSXVDOHJJ\DNRULEE
EDQIRUGXOHOĘÄ%´WtSXVQiODVWRSDEDOFDURWLVpVDEDO
subvclavia között található. Ez összességében a leg- 
J\DNRULEE  GHD IHOQĘWWHNQpO MyYDO ULWNiEE FVDN
EDQIRUGXOHOĘ$Ä&´WtSXVDOHJULWNiEED]|VV]HV
eset 4%-a, ennél a formánál az elzáródás az a. anoni-
ma és a bal a. carotis között van.
Társuló rendellenességek
$OHJJ\DNRULEEWiUVXOyUHQGHOOHQHVVpJHNDN|YHWNH]ĘN
ELFXVSLGDOLV DRUWDELOOHQW\Ħ D] HVHWHN W|EEPLQW 
ban), truncus arteriosus (10-18%-ban), bal kamrai kiá-
ramlási traktus obstrukció (10-16%-ban), valvularis aor-
tastenosis (10,5%-ban), aorto pulmonalis ablak (5,3%), 
nagyér-transzpozíció (4-6%-ban), kamrai septumdefek-
tus (2,7%-ban), illetve 'L*HRUJHV]LQGUyPD (5).
Terápiás lehetőségek
$]HO]iUyGiVPHJROGKDWyQ\LWRWWV]tYPĦWpWWHOYDJ\ND-
téteres módon, illetve bizonyos esetekben választható 
a hosszantartó, gyógyszeres kezelés rendszeres után-
követéssel.
$]HOVĘNpQWYiODV]WDQGyNH]HOpVVHEpV]LDPHO\VRUiQ
az aorta folytonosságának helyreállítása történhet ki-
zárólag direkt anasztomózissal, direkt anasztomózis-
sal és foltbeültetéssel, illetve konduit-beültetésével. Az 
DQDV]WRPy]LVFVDNDNNRUNLYLWHOH]KHWĘKDD]HO]iUyGiV
U|YLGV]DNDV]WpULQW LOOHWYH~MV]O|WWHNQpOHJ\pUWHOPĦ-
en ez a preferált módszer, mert így az aorta együtt tud 
QĘQL D J\HUPHNNHO 1DJ\REE J\HUPHNHN pV IHOQĘWWHN
esetében inkább a konduit beültetés jön szóba. Függet-
OHQODPyGV]HUWĘODIĘWHFKQLNDLNLKtYiVDUHVWHQRVLV
elkerülése. Ebben segít a ductalis szövet minél telje-
sebb eltávolítása, a leszálló aorta mobilizálása és fel-
szívódó varratok alkalmazása. Amennyiben a betegnél 
egyéb beavatkozásra is szükség van, például kamrai 
szeptumdefektus zárás, vagy coronaria bypass, akkor 
extraanatómiás graftot is lehet alkalmazni és az egész 
EHDYDWNR]iVHOYpJH]KHWĘPHGLiQVWHUQRWRPLiEyO(]D
PyGV]HU V]LQWpQ HOĘQ\|V D] LGĘVHEE VpUOpNHQ\ NRO-
ODWHUiOLVRNNDOUHQGHONH]ĘEHWHJHNHVHWpQ$PHQQ\LEHQ
a teljes dózisú heparinterápia kontraindikált, például 
vérzésveszély miatt, úgy a rekonstrukció elvégezhe-
WĘ ROGDOVy WKRUDFRWRPLiEyO H[WUDFRUSRUDOLV NHULQJpV
KDV]QiODWDQpONOLV.RPSOH[IHMOĘGpVLUHQGHOOHQHVVpJ
IHQQiOOiVDNRU W|EEOpSFVĘV UHNRQVWUXNFLy YiOKDW V]N-
ségessé (5).
Katéteres intervenció is szóba jöhet az elzáródás meg-
nyitására, amennyiben az aorta ugyan funkcionálisan 
elzáródott, de anatómiailag intakt. Azonban a kanü-
lálás és a ballonos dilatáció technikailag igen nehéz és 
kockázatos, a potenciális aortaperforáció vagy ruptura 
OHKHWĘVpJHPLDWW(PLDWW WRYiEEUD LVDQ\LWRWW VHEpV]L
megközelítés a preferált módszer. A beavatkozások-
QDN SRWHQFLiOLV V]|YĘGPpQ\HL OHKHWQHN DPHO\HN N|-
]ODOHJJ\DNRULEEDPĦWpWLWHUOHWUĘOW|UWpQĘYpU]pVD
chylothorax a ductus thoracicus sérülése miatt, illetve 
a bal oldali recurrens paresis. Ritkább, ám potenciáli-
san súlyos probléma a paradox hipertenzió és a post-
coartectomiás szindróma. A vérnyomás-emelkedés 
többnyire a 3-5. posztoperatív napon jelentkezik, és 
IRNR]DWRVDQV]ĦQLNPHJ(VHWHQNpQWDKLSHUWHQ]LyWYiO-
tozó súlyosságú hasi tünetek is kísérik, hasi fájdalom, 
hányás, leu kociztózis, láz, táplálhatatlanság, ileus vagy 
melaena jelentkezhet, ez az ún. postcoarctectomiás 
szindróma, amelynek oka a nekrotizáló arteritis a hasi 
HUHNEHQDPHO\OHJIĘNpSSD]DUWHULDPHVHQWHULFDVXSH-
riort és ágait érinti. Ennek pontos patomechanizmusa 
WRYiEEUDVHPLVPHUWYDOyV]tQĦOHJUHDNWtY]VLJHULYD]R
spazmus áll a háttérben. Szintén ritka, ám veszélyes 
V]|YĘGPpQ\D JHULQFYHOĘL LV]NpPLDPHO\ SDUDSOHJLiW
okozhat (8). Hosszú távon a leggyakoribb probléma a 
recoarctatio és a graftstenosis, amely irodalmi adatok 
V]HULQW EDQ IRUGXO HOĘ pV LVPpWHOW EHDYDWNR]iVW
WHKHWV]NVpJHVVpD]RQEDQD]LO\HQMHOOHJĦNRPSOLNi-
ciók általában katéteres intervencióval megoldhatóak. 
A hipertenzió az elzáródás megoldása után is fennma-
UDGKDWH]DQQiOYDOyV]tQĦEEPLQpOLGĘVHEENRUEDQW|U-






titrombotikus terápia alkalmazása javasolt. A betegség 
hosszú távú szoros utánkövetése szükséges. Mind a 
korrigált, mind pedig a nem korrigált esetekben, fon-
WRVDV]|YĘGPpQ\HNPHJHOĘ]pVHV]ĦUpVHpVV]NVpJ
esetén a kezelése. Rendszeres EKG, terheléses EKG, 
HFKRNDUGLRJUi¿iVYL]VJiODWpV$%30MDYDVROWYDODPLQW
szükséges az egyéb vaszkuláris rizikófaktorok kezelé-
se is.
Esetünkhöz visszatérve, a korábban lényegében pa-
QDV]PHQWHV IHOQĘWWEHWHJQNQpOHJ\SUHV\QFRSHNDS-
FViQPXOWLSOH[IHMOĘGpVLUHQGHOOHQHVVpJpVDQQDNV]|-
YĘGPpQ\HL LJD]ROyGWDN Ä$´ WtSXV~ DRUWDtYLQWHUUXSFLy
WiUVXOW ELFXVSLGDOLV DRUWDELOOHQW\ĦYHO V]LJQL¿NiQV DRU-
WDVWHQRVLVVDOpV+2&0QHNPHJIHOHOĘEDONDPUDPRU-
IROyJLiYDO LOOHWYH V]|YĘGPpQ\NpQW KLSHUWHQ]Ly pV
sub arachnoidalis vérzés alakult ki. Ezek egyike sem 
LVPHUHWOHQPLQWV]|YĘGPpQ\YDJ\WiUVXOWUHQGHOOHQHV-
ség az aortaív-interrupcióval kapcsolatban, azonban 
D WDQGHP QDJ\YpUN|UL REVWUXNFLy PLDWW OpWUHM|YĘ H[W-
rém balkamrai nyomásokra nem találtunk irodalmi pél-
GiWDKLSHUWyQLDYpUQ\RPiVNLXJUiVVDODV]LJQL¿NiQV
aortastenosis és az intraventricularis gradiens együtt 
kb. 350-400 Hgmm szisztolés nyomást jelenthetett a 
panaszok jelentkezésének idején). Páciensünk eddig 
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rendkívül szerencsés volt, hiszen nem alakult ki szív-
elégtelensége és neurológiai maradványtünetei sem 
maradtak. A korai ateroszklerózis jelei már láthatóak 
EHWHJQNQpOD]RQEDQDQDJ\YpUN|ULREVWUXNFLyDPĦ-
WpWHNNHOPHJROGyGRWWDNRSRQ\DĦULYpU]pV LVPpWOĘGp-
sének kockázatát az aneurizmák ellátása és a magas 
YpUQ\RPiVpUWpNHN PHJV]ĦQpVH MHOHQWĘVHQ FV|NNHQ-
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